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서      론
  Dieulafoy병은 상부위점막의 작은 결손부위에 점
막하 동맥이 노출되어 출혈을 일으키게되는 일종
의 혈관기형으로서 대부분의 환자에서는 별다른 
위장관 증상을 일으키지 않으나, 일부에서 다량의 
출혈을 일으켜 사망하는 환자도 있기 때문에 임상
적으로 중요시 되고 있다. 또한 이 질환은 50∼70
세의 고령층에 호발되기 때문에 소아연령에서는 
극히 드문 질환으로 알려져 왔다1).
  국내에서는 성인을 대상으로한 소수의 증례보고
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Dieulafoy's disease, a vascular anomaly mainly in the upper stomach, is a rare but potentially 
life-threatening cause of upper gastrointestinal bleeding. Pathogenesis is still controversial, but the 
most accepted theory is that a persistent caliber vessel in the submucosa is exposed by a small 
mucosal erosion leading to massive bleeding. The bleeding site is usually within 6 cm of the 
esophagogastric junction in the cardia or fundus of the stomach. The treatment of choice is 
therapeutic endoscopy or surgery. The age of patients reported is mainly between 50 and 70 years, 
and patients of pediatric age are extremely rare.
We are reporting a 5-year-old male patient who had Dieulafoy's disease which was diagnosed by 
emergency upper gastrointestinal endoscopy. Endoscopic finding was a nodular lesion with an 
adherent clot on the lessor curvature of the stomach 2 cm below the esophagogastric junction. 
Epinephrine and BeriplastⓇ was injected in the lesion. On the second day after endoscopic 
sclerotherapy, the patient had recurred massive hematemesis and accompanying shock. So we 
performed gastrotomy and ligation. After the operation, he showed an improved general condition 
and was discharged at the 12th hospital day. (J Korean Pediatr Gastroenterol Nutr 1999; 
2: 80∼84)
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만 있을 뿐 소아를 대상으로한 문헌보고는 찾아보
기 힘들다2∼6).
  이에 저자들은 다량의 상부위장관 출혈을 주소
로 내원하여 시행받은 상부위장관 내시경 검사 결
과 Dieulafoy병으로 진단된 5년 8개월된 남아 1례를 
치험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
증      례
 환 아: 성○○, 5년 8개월, 남아
 주 소: 토혈 및 흑변
 현병력: 본 5년 8개월된 남자 환아는 내원 1일 전
부터 흑변이 있던 도중 내원 당일 다량의 토혈이 
발생되어 내원하였다.
  과거력 및 가족력: 특이 소견이 없음.
  이학적 소견: 혈압은 108/70 mmHg, 맥박은 분당 
130회, 호흡수는 분당 20회였으며, 의식은 명료하
였고 안면과 결막이 다소 창백한 것 외의 특이 소
견은 없었다.
  검사소견: 말초혈액 검사상 백혈구 4830/mm3 
(다핵구 36%, 임파구 61%, 단핵구 2%), 혈색소 9.1 
g/dL, Hematocrit 32.0 %, 혈소판 176,000/uL, 망상구 
0.82% 였으며, 혈청 전해질검사와 간기능 검사는 
정상이었다.
  치료 및 경과: 입원 후 다시 다량의 토혈이 발생
되어 시행한 응급 상부위장관 내시경 검사상 위장 
및 십이지장에서 다량의 선혈 및 응혈괴가 관찰되
었다. 식도-위 이행부 직하방 2cm 부위의 소만부
에서 비궤양성의 노출된 혈관 병변이 관찰되었으
며 선혈이 조금씩 스며나오고 있었다. Dieulafoy병
으로 진단하고 Epinephrine과 BeriplastⓇ를 주입하
였으며 지혈을 확인한 후 내시경을 제거하였다. 시
술후 1일간은 전신상태 양호하였으나 입원 3일째 
다시 다량의 토혈 및 흑변이 발생하면서 혈압이 
강하되고 혈색소치가 5.9 g/dL로 감소되어 응급으
로 위장 절개 및 출혈부 결찰술을 시행하였다. 수
술후 전신 상태가 양호하게 유지되어 입원 12일째 
퇴원하였다.
Fig.1. 상부 소화관 내시경 소견.
 식도-위 이행부 직하방 2 cm 부위의 소만부에서 비궤양성의 혈관 병변이 발견되었고 내시경적 경화요법을 
시행하였다.
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고      찰
  Dieulafoy병은 1884년 Gallard가 처음으로 기술하
였으나, 그 후 1996년 프랑스의 외과의사인 Dieu-
lafoy는 이 질환의 특성을 정립하여 “Dieulafoy‘s 
exulceratio simplex”라고 명명하였으며, 그 특성은 
위점막의 작은 결손을 통하여 상대적으로 큰 점막
하 동맥이 노출된 상태로 조직학적으로는 정상이
라고 하였다1). 이 질환에 이환된 환자는 핀 끝(pin 
point) 크기의 비궤양성 동맥병변에서 다량의 출혈
을 일으킬 수 있기 때문에 성인에서 상부위장관 
출혈의 드문 원인중의 하나로서 임상적으로 중요
하게 인식하게 되었다1).
  발생 빈도는 알 수 없으나 상부위장관 출혈이 
동반된 경우로 국한할 때 전체 상부위장관 출혈의 
0.3∼6.7%를 차지한다7∼10). 이 질환은 드물지만 50∼
70세의 고령자에서 주로 관찰되는 것으로 보아11) 소
아에서 Dieulafoy병에 의한 상부위장관 출혈의 빈
도는 극히 드물 것으로 생각된다. 실제로 Veldhy-
zen Van Zanten 등11)이 Diuelafoy병 101례를 조사한 
바에 의하면 평균연령이 52세였으며 최소연령이 
20개월이었다. 이중 10세 미만이 1례, 10세에서 20
세가 2례로 20세 미만이 전체의 3%를 차지하였다. 
그러나 국내의 소아에서의 보고는 아직 없는 것 
같다. 성별 발생 빈도는 남성에서 2배(남자 67례, 
여자 34례) 더 높다.
  병리기전은 명확하게 규명되어 있지 않으나 출
혈은 기형적으로 크게 확장된 사행성의 점막하 동
맥에서 발생된다. Juler 등12)은 만성위염으로 인하
여 혈관이형성(vascular dysplasia)을 일으키고 이형
성된 혈관내에 혈전의 생성과 함께 혈관벽에 괴사
를 일으켜 파열되면서 출혈이 발생한다고 하였으
며, 만성위염과 혈전증을 야기시키는 요인은 알콜
남용이라고 하였다. Miko와 Thomazy13)는 caliber 
persistent artery설을 발표하였는데 현재 이 설을 많
은 학자들이 받아들이고 있다. 즉 정상적인 구조를 
갖은 점막하 동맥이 점막근층에 이르러 팽대되면
서 덮고있는 점막이 점차 약화되어 혈관벽에 미란
을 일으켜 천공과 함께 출혈을 일으킨다는 설이다. 
이러한 병변은 약 75∼95%에서 위식도 접합부로
부터 6 cm 이내의 위소만부에 주로 나타나는 것으
로 알려져 있다14). 호발부위는 위장의 혈관분포와 
밀접한 관련이 있다. 즉, 위전정부위는 혈관이 작
고 망상을 이루는데 비하여 위체부와 기저부는 위
소만부를 따라 존재하는 일련의 동맥으로부터 직
접 혈관이 분포하기 때문에 위식도 접합부부위에
서 주로 발병된다11). 그러나 위분문부 이외에도 십
이지장구, 공장, 결장, 직장에서도 발견되는 것으
로 알려져 있다14).
  내원시 증상은 주로 토혈과 흑변(melena) 또는 
혈변이다. Reilly 등14)에 의하면 177례의 환자중 토
혈과 흑변을 주소로 내원한 경우가 51%로 가장 많
았으며 토혈만 있었던 경우가 28%, 흑변만 있었던 
경우가 18%, 혈변만 있었던 경우가 3%였다. 즉 가
장 흔한 임상증상은 토혈로서 전체환자의 79%에
서 관찰됨을 알 수 있다. 대부분의 위출혈 환자에
서 소화성궤양 또는 소화장애 등의 병력은 없는 
것이 특징이다. Veldhyzen Van Zanten 등11)은 101
례의 환자중 소화성궤양 또는 소화장애 등의 과거 
병력은 단지 18%에서 있었고, 만성 알콜복용과 간
경변증 등의 과거력도 각각 15%와 4%에서 있었다
고 하였다. 출혈이 발생하는 경우 대부분 대량의 
출혈을 일으키기 때문에 사망률이 25∼60%에 이
를 정도로 높다. 대량 출혈이 발생되면 혈역학적으
로 불안정하게 되므로 진단적 검사를 시행하기 전
에 응급적인 수액요법과 수혈 등을 시행하는 것이 
중요하다1).
  진단은 내시경이 발달하기 이전에는 시험개복술
에 의존하였으나, 최근에는 상부위장관 내시경검
사를 시행함으로서 가능하다11). 내시경검사에서 
다양한 소견을 보일 수 있는데 대체로 궤양 없이 
점막 결손 부위로 노출된 혈관 또는 분출되는 출
혈이 보이거나, 혈전으로 덮여 있는 특징적인 미란
성 병변이 보이면 진단이 가능하다11,14). 그러나 발
병 당시의 내시경 검사에서 Dieulafoy병으로 진단
되는 경우는 많지 않다. Reilly 등14)에 의하면 초회 
내시경검사에서 약 49%에서만이 진단되었고, 두번
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째의 내시경 검사에서 진단된 환자는 33%, 내시경
검사로 병변이 발견되지 않아 응급 개복수술을 시
행받은 환자는 18%였다. 본 증례에서도 내시경상 
식도-위 접합부 직하방 2 cm 부위의 소만부에서 
비궤양성의 혈관 병변이 발견되어 진단하게 되었
다. 드물게는 선택적 혈관조영술에 의하여 진단되
는 경우도 있으며 주로 개복수술을 하기 전에 시
행된다. 이러한 경우 병변이 위가 아닌 타 부위 즉 
공장, 상행결장, 직장, 또는 수술적 접합부 등에 존
재할 가능성이 있을 때 주로 시행된다15).
  치료는 우선 일차로 상부위장관 내시경적 경화
요법으로 가능하다. 즉 노출된 혈관 주위와 혈관내
로 1% polidocanol을 총량이 6 ml를 넘지 않게 주
입하여 병변이 위강내로 충분히 노출되게 한 다음 
1：10,000 epinephrine을 총량이 10 ml를 넘지 않게 
같은 방법으로 주입한다. 모든 환자들에게 시술후 
H2 receptor antagonist를 투여한다. 경화요법을 시행
한 후 지혈 여부를 확인하기 위하여 내시경검사를 
추가로 더 시행하여야 하며 이때 출혈이 있으면 
다시 내시경적 치료를 시행할 수 있다. 수술은 주
로 2회의 내시경적 치료에도 불구하고 출혈이 지
속되는 경우에 시행된다16). 본 증례에서는 일차로 
내시경적 경화요법을 시행하여 지혈되었으나 재출
혈되어 개복술로 치유되었다. 최근에는 치료내시
경 수기의 발달로 인하여 내시경을 이용한 band 
ligation도 Deulafoy병의 치료에 사용되고 있으며, 
그 외에도 heater probe thermocoagulation, bipolar 
electrocoagulation, non-contact laser photocoagulation
등도 사용되고 있다17). 내시경을 이용한 치료 성공
률은 12개월간 추적 조사에서 75∼98%로서 비교
적 좋은 편이다9,10,18,19).
결      론
  저자들은 대량의 상부위장관 출혈을 주소로 내
원하여 시행받은 상부위장관 내시경 검사 결과 
Dieulafoy병으로 진단된 5년 8개월된 남아 1례를 
치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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